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症例 報告
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原発性 Sjogren 旋候群 （Sj ）に合併する呼吸器疾 家族歴妹が RA でステロ イド治療中
患としては，Kel y ら (19 1）および積田・成田 (196 ) 生活廃・喫煙なし
は，間質性肺炎，肺線維症， lymp hocy tic int ersti tial 現病歴 ．昭和 62年と 63 年の 2 回，胸水貯留の精査
pneum onia 〔LIP 〕，縦隔リ ンパ節腫大が主であるが， 目的で莱医大附属病院に入院し頻回の胸腔穿刺と開
その他に肺野腫癌，無気肺，気管支拡張症，肺高血圧 胸胸膜生検で悪性腫療と結核性胸膜炎は否定されたが，
症などを報告している．しかし，原発性 Sj に合併す 確定診断は不能であった．この時は，診断的治療とし
る胸水貯留の報告は， A lvarez Sa la ら (198 ），井上 ての抗結核療法も無効で，ステロイドが有効であった
ら (19 ），耳目原 ・相川 (192 ），仁保ら (192 ），柏原 という．平成 7年 11 月，住民検診で大量の胸水貯留を
ら (195 〕，Ogihar ら (195 〕の報告に自験例を加え 指摘され，精査加療のため当科を受診した．この間，
ても， 7例のみと極めてまれであり，日常臨床で遭遇 3回住民検診を受けており，いずれも大量の両似u胸水
することはほとんどないと恩われる 最近，私たちは を指摘されたが，放置していた．
約 10 年間にわたり両側の大量胸水が存在し，確定診断 入院時現症：身長 151 cm ，体重 46 .6 kg. 
に難渋した原発性潜在性 SiS の l例を経験したので 血圧 148 /86 mmHg ，脈拍 85 ／分，整．意識清明．結膜








糖とも陰性. ESR は6 mm /hr と促進し，白血球数は
9,40 /μ1 とやや増加していた. Jin 液生化学では，肝機





抗 Ro /S-A 抗体および抗 La /S-B 抗体は共に陰性
であった. Epstein-Bar virus (EBV ）は抗 VCA 抗
体 (IgG ）および抗 EBNA 抗体が陽性であった．甲状
腺機能は正常で，動脈血ガス分析では，室内空気下で





気腫化が認められた. BALF では細胞数は 0.86 ×106 /
μI と増加し，分類で、はマクロファージ 57% ，リンパ球
29% ，好中球 12 %，好酸球 2% と相対的なリンパ球の
増加が認められた．細胞診は clas Iで，結核菌は塗末
培養とも陰性であった． リンパ球サブセ ット検査では
CD3 8.3 % , CD4 49.5 %, CD8 34.6 %, CD4 /8 
1.43 と著明な T 細胞の増加を認めたが， CD4 /CD8
ratio は正常であった．逆に CD 20 は 2. %と著明な
低下を示した．胸水は数回採取したが，性状は淡黄色
表 1 入院時検査成績
Urine Protein （〉 LDH 
Glucose （一〉 ALP 
Urobilnoge (±) TP 
Sedimnts np Alb 
ESR 6 mm /hr BUN 
Peripheral blod : Cr 
Hb 12 .8 g/dl UA 
RBC 423 ×104 / μI Na 
Ht 38.1 % K 
MCV 90.1 日 Cl 
Pit 37.4 ×104 / μI Ca 
WBC 9,40 I μI p 
Seg 62.6 % CK 
Eo 1 .. 8 % Serolgical tests: 
Ba 1.2 % CRP 
Mo 5.1 % ANA 
Ly 29.4 % RA 
Blod chemistry RF 
T. bi! 0.5 mg /dl DNA Ab 
AST 13 IU /1 SM Ab 
ALT 7 IU /1 RNPAb 
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図 1 胸部X 線
大量の胸水が両側に貯留している．
147 IU /1 S-A Ab （－〉
18 IU /1 S-B Ab （－〉
7. 7 g/dl CH 5o 50. 7 CH50u /ml 
3.8 g/dl c 3 76 mg /dl 
9.2 mg /dl LE test （〉
0.5 mg /di EBVanti 
2.4 mg /di anti-VCA (IgM ) ＜× 10 
142 mEq /1 anti-EBNA ×40 
4.0 mEq /1 Thyroid function 
104 mEq /1 TSH 4.2 μU/ml 
8.0 mg /dl FT 3 3.0 pg /ml 
3. mg /dl FT4 1.3 ng /dl 
45 IU /1 Arterial gas anlysi 
pH 7.426 
1.1 mg /dl PaC02 38.5mHg 
×160 CH 。〉 Pa0 2 62. mmHg 
（＋〉 HC0 3 25. mol/1 
17 IU /ml Tumor makers . 
< 5.0 U /ml CEA 0.6 ng /ml 
（一〉 SLX 34 U /ml 
（一〉 sec < 1.0 ng /ml 
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で混濁なく，蛋白は 4.1 ～5.0 g/dl, LDH 182 IU /1，糖
11 mg/dl ，アミラーゼ 25 IU/1, ADA 16.8 U/1 （正常
5.2-186), CEA 6.8 ng/ml でリンパ球優位な穆出液
であった．また細胞診は clas I，培養は陰性で，
RA2+, ANA ×80 ，抗 Ro /S-A 抗体及び抗 La /S-B
抗体は共に陰性，ヒアルロン酸は 10 μg/ml 未満，リン
パ球サブセット検査では CD3 8.3 %, CD4 65.2 %, 
CD8 24.6 %, CD4/8 2.65, CD201.8 %と，特に CD4
の増加が目立った．入院時の胸部X 線（図 1）では，両
側に大量の胸水が貯留し，右中肺野には線状陰影もみ
られた．胸部 CT 所見（図 2）は右肺上葉後壁の胸膜
肥厚，気管支壁の肥厚と右胸壁下には線状影













Schirme 試験（右 9mm ，左 5mm ）も陽性であった．
次に耳鼻科的には，唾液腺造影では拡張や狭窄の所見










÷片 両側の大量の胸水の他，右肺上葉後壁の胸膜肥厚（2a ），気管支壁の肥厚（2b, d）と右胸壁下には線状影（2b, C, d）など，間質性病変がみられる．
















れる（HE stain ×6). 
b 






臨床経過：以上の成績から，本例を原発性 Sjogren Sjogren 症候群（Sj ）は， 193 年眼科医の Sjogren
症候群と診断した．図 Sa は治療前胸部 CT 像，図 5 が眼球乾燥症状を伴う 19 例を報告したのを嘱矢とし，
b は prednisolne 30 mg / day を開始して 1. 5 ヵ月目 これまで比較的まれな疾患と考えられていた．しかし，
の胸部 CT 像を示しているが，明らかに胸水は減少し 最近は本症への関心の高まりとともに症例数は増加し
ている．また自覚的にも呼吸困難は Hugh-Jons の 4 つつあり，土肥・池田 （196 ）は，全国に約 10 万人の
度から 3 度に，動脈血ガス分析の酸素分圧は 78 患者を推定し，中でも高齢者では 2 ～ 3% とし、う非常
mmHg と改善した． に高頻度に存在すると報告している. Moutspl 
とTal 0987 ）は， Sj の病期を 3期に分類し， I期
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はリンパ球浸潤が涙腺と唾液腺に限局する腺型 Sj













sytemic lups erythmaosu (SLE ), rheumatoid 
arthritis (RA ), progesive sytemic sclerosi 
(PS ), polymsit (PM ）・dermatoysit
(DM ), Sj 等の間質性肺炎を合併しやすい穆原病を
鑑別診断として考えた．そのうち胸水を合併しやすい
のは SLE と RA があるが，それぞれの臨床症状や診
断基準に合致せず，否定的であった. Sj の診断に関
しては， 1963 年の Vanselow 診断基準に始まり， 1972
年 Shearn 基準， 197 年厚生省基準， 197 年コベンハ
ーゲン基準， 1986 年 Fox ら (1986, 192 ）が中心と
なって作成したカリフォルニア基準， 1986 年ギリシヤ










抗 Ro /S-A 抗体及び抗 La /S-B 抗体は陰性であっ




性疾患や結合織病のないことから，原発性 Sj (Tal 
の病期II 期〉と診断した．
Sj の肺合併症は決して少ないものではなく，漬
田・成田 (196 ）および Kely ら（19) は， 主として
間質性肺炎， lymphocti interstitial . pneumoia 




Strimlan ら (1976 ）は 18 例中 5 例 （27.8 % ）に胸水を
認めているが，これらはいずれも二次性 Sj であり，
また Papthnsiou ら (1986 ）は， 二次性 Sj では 2
例／26 例 C 8 %） に胸水を認めたのに対して， 原発性
Sj では 40 例中 lfU も認められなかったと報告して
いる．このように，原発性 Sj に合併する胸水貯留は
極めてまれである．そこで，過去 15 年間で胸水を合併
した原発性 Sj 症例を医学中央雑誌と MEDLINE で
検索 したところ， Alvarez-Sla ら 0989 ），井上ら
(19) ，茄原・相川 (192 ），仁保ら (192 ），柏原ら
(195 ), Ogihar ら 095 ）の報告に自験例を加えて
も7例のみの報告であった．以上の 7文献を総括する
と年齢は 37 歳から 7 歳までで， l例の男性を除き，他
は女性だった．主訴は発熱，胸痛，呼吸困難，関節痛
等で，白験例以外に乾燥症状のみられないか軽度の
subclinical Sj が 3例存在した．抗 R o/ S-A 抗体及












最近， Sj の病因として EBV, hepatitis C virus 
(HCV ), human HTLV- Iその他のウイルスの関与が
注目されている （森田・土肥， 196 ）.本例では EBV
抗体 (IgG ）と EBNA 抗体が陽性であり，また妹が









間質性肺炎が UIP, LIP, BOP, DAD のいずれである
胸水を合併した原発性 Sjδgren 症候群の I例
のかは不明で、あるが，長井ら (195 ）は開胸生検で多数
の謬原病肺を検討し， Sj 3 例中 2 例は LIP で， I例








いるように乾燥症状が軽徴な subclincal Sj であっ
たこと，抗 Ro/S-A 抗体及び抗 La/S-B 抗体が陰
性であったことなどが考えられる．後者に関して，
Vidal ら (194 ）は， Sj における抗 Ro/S-A 抗体及
び抗 La /S-B 抗体の陽性率を 1973 年から 192 年ま
での 6 文献を集計し，抗 Ro/S-A 抗体は 31 %～ 92 % 
で，抗 La /S-B 抗体は 10% ～51 %と報告している．
また， 193 年のヨーロッパ診断基準でも自己抗体に関
して，抗 Ro /S-A 抗体あるいは抗 La /S-B 抗体，
抗核抗体， リウマチ因子の少なくとも lつが存在する
ことを基準としている．さらに森田・ 土肥 (196 ）は，















国四園地方会 (196 年 7 月，米子市〉において発表し
た．
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